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RESUMEN: El síndrome de Moebius es un trastorno congénito que se caracteriza por una falta de expresión facial y la 
ausencia de movilidad ocular debido a la afectación unilateral o bilateral de los pares craneales VI y VIl. Está asociado 
a malformaciones de las extremidades superiores e inferiores como amputaciones congénitas, sindactilias y/o adactilia, 
entre otras, y a la afectación de otros pares craneales. Aunque su etiología es aún desconocida, se cree que está 
relacionada con un problema vascular que afecta al desarrollo normal de las arterias primitivas trigeminales, basilares 
y vertebrales del embrión, produciéndose un defecto en la irrigación de los núcleos de los pares craneales VI y VIl que 
da lugar a lesiones en los nervios periféricos y en la muscülatura inervada por éstos. En este trabajo se realiza una 
revisión bibliográfica de las características más importantes y frecuentes de este síndrome, así como la presentación de 
dos casos clínicos. 
PALABRAS CLAVES: Síndrome de Moebius, parálisis facial. 
ABSTRACT: Moebius syndrome is a congenital facial diplegia, characterized by a total absence of facial expression and 
restricted ocular mobility dueto, unilateral or bitateral, paralysis of the sixth and seventh cranial nerves. Other abnormal-
ities may be associates, especially paresis of other cranial nerves and multi~le limb deformities (digital contracturas, 
syndactyly, adactyly and more). The etiology of this syndrome is still unknoWn. However, strong evidence supports its 
vascular origin. The disruption sequence during embryogenesis in the vascular territory of trigeminal, basilar and verte-
bral arterias might explain the alteration in the nuclei of the VI and VIl cranial nerves and muscles underdevelopment. 
We report two cases and a review of the literatura regarding the diversity of symptoms of this syndrome . 
. . 
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INTRODUCCIÓN 
La primera diplejia facial congénita fue descrita 
por VoN GRAEFE en 1880 (citado por RuBIN1). Poste-
riormente, en 1888, HARLON y CRISOLM describieron 
(•) Odontóloga. Alumna del Master de Cirugía e lmplantología Bucal. ( .. ) Odontóloga. Profesora del Master de Cirugía e lmplantología Bucal. ( ... ) Médica especialista en Estomatología. Profesora Asociada de Cirugía 
Bucal y profesora del Master de Cirugía e lmplantología Bucal. ( .... ) Catedrático de Patología Quirúrgica Bucal y Maxilofacial. Director 
del Master de Cirugía e lmplantología Bucal. Cirujano Maxilofacial del 
Centro Médico Teknon, Barcelona. 
· una serie de casos que presentaban parálisis facial 
congénita, limitación en el movimiento ocular, afec-
tación de otros pares craneales (11, V, IX, X y XII) y 
deformidades a nivel de las extremidades. En 1892, 
el Dr. P.J. Mobius describió 43 casos de parálisis 
facial congénita y etiquetó a esta entidad clínica 
como Síndrome de Moebius o de Mobius que es 
como se conoce actualmente (citado por REYNAu2). 
Más tarde, en 1939, HEDERSON (citado por RIZOS y 
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cols3.) fue el primer autor que realizó una revisión 
de todos los casos hasta entonces publicados en la 
bibliografía concluyendo que las diplejias faciales 
se acompañaban generalmente de parálisis de otros 
pares craneales y, especialmente, del VI. Frecuen-
temente se asociaban a otros signos como la oftal-
moplejia externa, la parálisis lingual, malformacio-
nes branquiales, ptosis palpebral por parálisis del 
músculo elevador del párpado superior, retraso 
mental y alteraciones de la morfología del tórax y 
de la musculatura pectoraP·2.4. 
El síndrome de MoEBIUS es una anomalía con-
génita rara y no progresiva que se caracteriza por 
la parálisis parcial o total de los pares craneales VI 
y VIl (nervio motor ocular externo y nervio facial, 
respectivamente) de forma uni o bilateraP·5• La afec-
tación de los núcleos de estos pares craneales pa-
rece estar justificada por la proximidad anatómica 
que existe entre ellos en el puente o protuberancia 
del tronco encefálico ubicada caudalmente al suelo 
del cuarto ventrículo cerebral. El núcleo del nervio 
facial se sitúa en la protuberancia y sus fibras des-
criben un recorrido muy peculiar denominado "rodi-
lla del nervio facial" que rodean las fibras del núcleo 
del VI par craneal o nervio motor ocular externo6• 
esto explicaría la constancia en la asociación de la 
diplejia facial y la parálisis de la abducción o movi-
miento ocular lateral externo. La lesión de} VI par 
craneal también produce un estrabismo convergen-
te2·7. En los casos con afectación bilateral del VIl 
par craneal se detecta una alteración franca del ha-
bla. Sin embargo, si la parálisis del VIl par craneal 
es incompleta, se respeta la parte inferior de la cara 
y los músculos del cuello1. · 
En un 25-50 % de los casos, estas alteraciones 
neurológicas se combinan con deformidades en las 
extremidades superiores como amputaciones de los 
brazos, las manos o de algunos dedos (sindactilia, 
braquidatilia y otros defectos por reducción), y de 
las extremidades inferiores, sobretodo en las rodi-
llas, tobillos o pies (pie equinovaro o varo)1·5·8.9. En 
un 15 % de los casos se combina con la anomalía 
de Poland o aplasia del músculo pectoral mayor. 
También puede existir una hipoplasia o ausencia 
de éste músculo y/o de la escápula1·8•10·11. 
La etiología del síndrome de MoEBIUS es aún des-
conocida aunque se cree que está basada en la 
atrofia de los núcleos de los pares craneale_s afec-
tados. Según BAVINCK y W-EAVER12 existel"' óv;den-
cias científicas de un posible origen vascular como 
consecuencia de una regresión prematura de las 
arterias primitivas trigeminales y de un retraso en la 
formación de las arterias basilar y vertebral o una 
obstrucción de éstas. Es probable que la necrosis 
de los núcleos de los pares craneales VI y VIl sea 
secundaria a la isquemia producida por un insufi-
ciente aporte sanguíneo a la protuberancia del tron-
co encefálico. 
Algunas pruebas radiológicas realizadas a pa-
cientes con este síndrome muestran que el cerebro 
presenta una hipoplasia del hipotálamo y calcifica-
ciones a lo largo de los recorridos vasculares que 
confirmarían esta etiología vascular13·14. Esta teoría 
es apoyada por GovAERTT y cols15. que describieron 
el caso de un niño prematuro que necesitó ingresar 
en la unidad de cuidados intensivos por bradicar-
dia, cianosis y problemas de alimentación. Fue asis-
tido con ventilación artificial hasta el día 42 de vida. 
Su rostro no tenía mímica y presentaba hipoglosia, 
estrabismo convergente, signo de Bell bilateral, 
ausencia de sellado labial e hipermovilidad en va-
rias articulaciones. Estudios más exhaustivos reve-
laron una alteración cardíaca y urológica congéni-
tas, así como una calcificación a nivel del puente 
medular del suelo del cuarto ventrículo. Como con-
secuencia de la falta de aporte vascular se produci-
rían alteraciones histológicas en los núcleos de los 
pares craneales afectados15. Las autopsias de los 
recién nacidos que padecen este síndrome mues-
tran que las células ganglionares o de los núcleos 
son inexistentes, o bien que existe una pérdida o 
degeneración del tejido nervioso del resto del tra-
yecto del nervio. Además, la médula espinal tam-
bién puede estar atrofiada existiendo alteraciones 
de los núcleos motores localizados en la zona cer-
vical o la presencia de neuronas atróficas a nivel de 
los cuernos anteriores del cordón espinal en esa 
misma zon~1 ·10. En algunos casos, las malforma-
ciones cerebrales se traducen en una ausencia de 
los núcleos de los pares craneales, tejido nervioso 
necrosado y microcalcificaciones. Este proceso 
destructivo del tejido nervioso se produce durante 
la cuarta y la séptima semana de gestación4·1o.l6·19• 
Algunos autores1·3·20.22 postulan que la destruc-
ción o el daño de los núcleos de los pares cranea-
les se debe a una falta de irrigación sanguínea, al 
resultado de una infección o a la administración de 
drogas o medicamentos durante el embarazo. La 
infección por el virus de la rubéola, la hipertermia, 
una hipoxia generalizada o bien sustancias tóxicas 
como las drogas (cocaína) y algunos fármacos (ben-
zodiacepinas, talidQR1ida o anticonceptivos orales) 
son algunos de los factores que pueden influir en el 
desarrollo del feto, especialmente si son adminis-
trados durante el primer mes de gestación1•3·20-26. 
Parece que la combinación del alcohol y la cocaína 
, tienen relación con la sindactilie: y la braquidactilia 
de ros dedo3 de los pies24. 
La teoría neurógena sobre el origen de este sín-
drome defiende que las anomalías de los nervios 
periféricos producen alteraciones de los músculos 
faciales y/o de las extremidades de forma secunda-
ria. Los defensores de esta teoría explican que la 
falta de inervación debida a la agenesia de un nú-
cleo de un par craneal puede producir una degene-
ración muscular secundaria. Según Rus1N1, este 
defecto ectodérmico provocaría la displasia de los 
músculos. La publicación de un caso de síndrome 
de MoEs1us asociado a un déficit de adenocortisona 
y los trazados electromiográficos apoya el posible 
Fig. 1 
Caso 1. Facies amimica, atonía muscular facial, ausencia 
de sellado labial y estrabismo convergente debido a la 
parálisis bilateral de los pares craneales VI y VIl. 
Flg. 4 
Caso 1. La parálisis del 111 par craneal Izquierdo evita la 
aducción del ojo homolateral. 
Fig. 2 
Caso 1. Limitación de la apertura bucal (33mm). 
Flg. 3 
Caso 1. Imposibilidad de cerrar los ojos debido a la parálisis facial. 
- .f! 
Fig. 5 
Caso 1. En la exploración de las manos se observa una ligera desviación en 
la primera falange del dedo índice de la mano izquierda. 
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origen ectodérmico de este síndrome17·27. 
La atrofia primaria de los músculos es otra de 
las teorías discutidas sobre la etiología de este sín-
drome. Un defecto mesodérmico promovería la 
aplasia de los músculos que terminaría producien-
do una atrofia nerviosa secundaria 1. En las autop-
sias realizadas a algunos pacientes con el síndro-
me de MoEBJUS, se observan aplasias musculares 
en las que este tejido es reemplazado por coláge-
no17. Tanto esta teoría como la neurógena son des-
cartadas por la mayoría de los investigadores. 
Algunos artrculos10·17·20·28·29 nos hablan de una 
posible predisposición familiar con una herencia 
autosómica dominante. SLEE y cols30• determinaron 
que la banda q12.2 del cromosoma 13 estaba en 
íntima relación con el síndrome de MoEBJUS y consi-
deraron la posibilidad de que este cromosoma fue-
se el responsable de la lesión cerebral presente en 
estos pacientes. La investigación genética de dos 
generaciones de una familia danesa con síndrome 
de MoEBJus realizada por KREMER y cols., según cita 
lAMMENS y cols.10, demostró que existía una rela-
ción con la banda q21-22 del cromosoma 3. 
Independientemente de la etiología de este sín-
drome, se ha demostrado que la alteración intrau-
terina que origina esta entidad se produce durante 
la cuarta y quinta semana de gestación, aproxima-
damente, ya que durante este período se desarro-
llan los núcleos de los pares craneales2•19·31 . 
La incidencia del síndrome de MoEsJus no ha 
sido determinada todavía ya que posiblemente exis-
tan muchos casos no diagnosticados o que se han 
etiquetado como otra entidad clfnica11 • No existe 
predominio racial o por uno u otro sexo3. El prome-
dio de vida de estos pacientes es igual que el de 
cualquier individuo sano, exceptuando los casos en 
los que existe una afectación nerviosa que compro-
meta las vías aéreas superiores. 
La mayoría de los casos diagnosticados son ais-
lados1·32 y sólo existen algunas publicaciones en las 
que se observa una afectación familiar10·28·33·34• La 
consanguinidad es un factor que algunos pacien-
tes relatan como antecedentes familiares. Cuando 
el síndrome presenta alteraciones esqueléticas, el 
riesgo de que la descendencia presente este tipo 
de malformaciones es del 2 %, mientras que las 
diplejias faciales, con o sin la afectación del nervio 
motor ocular externo, presentan una incidencia he-
reditaria mayor. BARAJTSER5 cree que existe una pre-
disposición genética de la musculatura de estos 




Mujer de 30 años de edad que acude para la 
valoración de la colocación de implantes en el pri-
mer y tercer cuadrante y su posterior rehabilitación 
con una prótesis implantosoportada. La joven fue 
diagnosticada de síndrome de MoEsJus hace tres 
años y realiza controles con su neurólogo cada 6 
meses. No existen antecedentes familiares de inte-
rés. En la actualidad está bajo tratamiento con con-
trol dietético y ejercicio físico debido a una hiperco-
lesteremia. No presenta retraso mental y había es-
tado sometida a tratamiento psicológico por pade-
cer depresión en dos ocasiones. La paciente no pre-
sentaba ningún otro antecedente patológico. En 
cuanto a las intervenciones quirúrgicas realizadas, 
a los 5 años de edad fue intervenida por presentar 
los conductos lacrimales obliterados. 
El informe de su neurólogo nos describe el caso 
como un síndrome de MoEsJus con ausencia bilate-
ral de los núcleos de los pares craneales VI y VIl. 
En la exploración observamos una facies amí-
mica con atonía muscular, ausencia de sellado la-
bial, microstomra y estrabismo convergente (figura 
1 ). . 
La máxima apertura bucal está ligeramente re-
ducida (33 mm) (figura 2). · 
En cuanto a la motilidad ocular, la paciente no 
podía cerrar los ojos debido a la parálisis facial bila-
teral (figura 3) y la aducción del ojo izquierdo esta-
ba limitada (figura 4). La respuesta de las pupilas a 
la luz fue correcta y no existían ulceraciones cor-
neales. 
En la exploración intrabucal se observó gingivi-
tis generalizada, presencia de placa bacteriana y 
cálculo supragingival. Destacamos una atrofia de 
la hemilengua izquierda así como una movilidad 
deficiente, debido a la afectación del XII par cra-
neal izquierdo (nervio hipogloso). Los dientes 1.8., 
1.7., 1.6., 1.5., 1.4., 2.7., 2.8., 3.6., 3.7. y 3.8. están 
ausentes desde h.~e 5 años fueron extraídos por 
presentar caries-y destrucción de sus coronas. 
No se observan alteraciones en las extremida-
des exceptuando una ligera desviación en la prime-
ra falange del dedo índice de la mano izquierda (fi-
·' gura 5). ...' 
La paciente acude a nuestro servicio para valo-
rar la posibilidad de colocar implantes en la zona 
del 1.4., 1.5., 1.6., 3.6. y 3. 7. y realizar la cirugía . 
periapical del3.2 y 4.1. Después de realizar la valo-
ración del caso, se decide la colocación de dos im-
plantes a nivel del primer cuadrante, la extracción 
de los restos radiculares del 1.5. y la cirugía paria-
pica! del 3.2. y 4.1. Tres meses más tarde de reali-
zar la extracción de los restos radiculares del 1.5., 
se llevó a cabo la colocación de los implantes. Se 
colocaron dos implantes Branemark MK 11 de 13 
mm de longitud y de 3,75 mm de diámetro en la 
posición del1.4. y 1.5. Seis meses después se rea-
lizó la segunda fase quirúrgica. A continuación, la 
Fig. 6 
Caso 2. Radiografía de los pies en la que se observa la hlpoplasia de la primera 
falange del 2° y 3er dedos del pie izquierdo. 
Fig. 7-B 
Flg. 7-A 
Caso 2. Radiografía de las manos en la que se aprecia la hipoplasia de la 
segunda falange del 2, 3er, 4° y 5° dedos de la mano izquierda. 
Caso 2. Aspecto clínico. 
Fig. 8 
Caso 2. Ortopantomografía en la que se observan los resultados de la con-
dllectomía bilateral realizada a los 10 años de edad. 
Fig. 9 
Caso 2. Limitación de la apertura bucal (15mm). 
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paciente fue referida al servicio de prótesis para la 
realización de una prótesis fija implantosoportada. 
Durante la fase de osteointegración, la paciente 
fue visitada en nuestra unidad de patología y ciru-
gía periodontal para evaluar su estado periodontal 
y seguir el tratamiento de mantenimiento adecua-
do. Actualmente, la higiene bucal es buena y la 
paciente es controlada cada 6 meses. 
Caso2 
Varón de 18 años de edad que acude a nuestro 
servicio para la extracción quirúrgica del 1 .2. No 
presenta antecedentes familiares de interés y es 
alérgico a la penicilina. 
Como antecedentes personales, la madre nos 
explica que el niño presentaba anomalías faciales 
y en las extremidades al nacer. Ingresó en el hospi-
tal a las 24 horas de vida con anquilosis bilateral de 
las articulaciones témporomandibulares, expresión 
facial amímica, microretrognatia, microstomía, hi-
popasia de la lengua, hipotonía generalizada sin 
asimetrías, pie izquierdo varo e hipoplasia de la pri-
mera falange del 22 y 39' dedos del mismo pie (figu-
ra 6). En las extremidades superiores presentaba 
ausencia de la segunda falange del22 , 32 , 42 y 5º 
dedos de la mano izquierda (figura 7). El diagnósti-
co fue de síndrome de MoEBIUS con parálisis bilate-
ral de los pares craneales VI y VIl y de síndrome de 
anquilosis glosopalatina. 
A los dos años de edad se le realizó una frenec-
tomía lingual para favorecer la movilidad de la len-
gua. Dos años más tarde, se efectuó una plastia 
bucal de músculo masetero para intentar corregir la 
mímica facial del niño. A los 6 años se le practicó 
una tercera intervención realizándose una Z-plas-
tia del frenillo labial inferior y la liberación de la fi-
brosis periorbicular para incrementar la apertura 
bucal y mejorar la ingesta de alimentos 
El paciente fue ingresado a los 1 O años de edad 
para tratamiento quirúrgico de la anquilosis de las 
articulaciones témporomandibulares. Se le realizó 
una condilectomía mandibular bilateral y se colocó 
una tracción elástica en la sínfilis mentoniana man-
tenida con un casco y una barra metálica anterior. 
Una ortopantomografía actual muestra la alteración 
de la forma de los cóndilos debido a la realización ·' 
de esta técnica (figura 8). Posteriormente, se ela-
boró un aparato intrabucal elástico para facilitar la 
apertura bucal. Un mes después, se realizó una 
comisurotomía labial ante la imposibilidad de poder 
introducir el aparato. En el postoperatorio inmedia-
to se pudo lograr una apertura bucal intermaxilar 
prácticamente normal, según refiere el informe de 
la intervención. Actualmente la apertura bucal es 
sólo de 15 mm (figura 9). 
A los 11 años se inició el tratamiento ortodónci-
co con aparatología removible. Su ortodoncista in-
dicó la exodoncia del 4.4. para mejorar la discre-
pancia oseodentaria. El tratamiento ortodóncico y 
miofuncional duró alrededor de 8 años. 
A la edad de 13 años fue intervenido de orquio-
pexia izquierda y circuncisión por presentar criptor-
quidia izquierda y fimosis. 
Presenta un retraso mental ligero con una dis-
minución del66% del coeficiente intelectual, que le 
otorga la condición legal de disminuido de carácter 
permanente. 
En la exploración facial se observa una facies 
amímica, una falta de sellado labial, microstomía y 
la implantación en abanico de los pabellones auri-
culares (figura 10). También se observa una micro-
retrognatia con el perfil de pájaro característico (fi-
gura 11 ). Presenta una parálisis bilteral de los pa-
res craneales 111 (nervio motor ocular común), VI y 
VIl; y una grave dificultad al hablar así como una 
limitación de la aducción y aducción oculares, sin 
afectación de las córneas. 
lntrabucalmente se observaba una mala higie-
ne bucal, abundante cálculo supragingival con una 
gingivitis generalizada y la presencia de múltiples 
caries. Presenta mordida abierta anterior y una gra-
ve mal posición dentaria con discrepancia óseoden-
taria. También se observa una hipersalivación. El 
1.1. y el 2.1. fueron extraídos de forma iatrogénica 
durante la intubación al realizar la anestesia gene-
ral a los 13 años de edad. Presenta una lengua hi-
poplástica y anquiloglosia. 
Una resonar-lefa. magnética cerebral actual nos 
muestra la atrofia a nivel de la protuberancia del 
tronco del encéfalo correspondiente a la zona en la 
que deberían estar situados los núcleos de los pa-
res craneales VI y VIl (figura) 2). 
DISCUSIÓN 
La etiología del síndrome de MoEBIUS no es co-
nocida con exactitud actualmente aunque, como se 
ha comentado anteriormente, la teoría vascular con 
la necrosis y/o aplasia de los núcleos de los pares 
craneales afectados es la más aceptada12-15. En el 
caso 1 existe una agenesia bilateral de los núcleos 
de los pares craneales VI y VIl, que coincide con la 
mayoría de los casos publicados en la literatura 1.4·35. 
De igual manera en el caso 2, la resonancia mag-
nética craneal confirma la agenesia de los núcleos 
de los pares craneales VI y VIl. Aunque en algunos 
pacientes la herencia es autosómica dominan-
te10·17·20·26·28·29, en ninguno de los casos presentados 
existía antecedentes familiares de este síndrome. 
El diagnóstico del síndrome de MoEBIUS está 
basado en los hallazgos clínicos1·20. En el recién 
nacido se observa una ausencia total de la mímica. 
Durante los primeros días de vida existe una falta 
TRABAJOS ORIGINALES 
Fig. 10 
Caso 2. Facies amímica con ausencia de sellado labial y 
presencia de microstomía e implantación en abanico de 
los pabellones auriculares. 
Fig. 12 
Flg. 11 
Caso 2. Retromicrognatia con el perfil de pájaro caracte-
rístico. 
Caso 2. Resonancia magnética cerebral donde se observa la atrofia de la 
protuberancia del tronco del encéfalo correspondiente a la zona en la que 
deberían estar situados los núcleos de los pares craneales VI y VIl. 
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de sellado de los párpados durante las horas de 
sueño que puede producir ulceraciones de la cór-
. nea y de la conjuntiva17·18. Si está afectado el XI par 
·craneal, puede existir dificultad para succionar, tra-
gar o deglutir debido a la falta de movilidad del velo 
del paladar, hecho que conlleva un desarrollo anor-
mal del niño34•36. Esto se ve agravado si además 
están afectados los pares craneales X y XII. En 
determinados casos, es necesario alimentar al niño 
a través de una sonda nasogástrica15. Si no es así, 
es importante controlar su dieta y evitar la aspira-
ción de los alimentos tras la ingesta. Aunque no es 
frecuente, en algunos pacientes puede ser necesa-
ria una gastrotomía13·38• Por otro lado, algunos be-
bés necesitan respiración asistida por tener com-
prometida la función respiratoria15·16. En edades más 
avanzadas, los problemas se asocian a la falta de 
sonrisa, babeo, dificultades en el habla y de la pro-
nunciación35. 
La principal característica del síndrome de 
MoEs1us es la parálisis facial y la afectación del VI 
par craneal, uni o bilatera!1""·9·18. Los dos casos pre-
sentados en este trabajo tienen una diplejia facial, 
con una alteración franca del habla, característica 
observada anteriormente por Rus1N1, MEvEsoN y 
FousHEE35, entre otros. La lesión del VI par craneal 
produce un estrabismo convergente y una limita-
ción del movimiento ocular lateral2•7. 
Algunos autores1·37·39 describen la alteración de 
otros pares craneales. Los que se afectan con más 
frecuencia son ellll, V, IX y XII, por lo que pueden 
existir multitud de combinaciones y presentarse 
características clínicas muy diversas1·4·40•41 .. 
Los pares craneales 111, IV y VI son los nervios 
motores oculares. Como hemos mencionado ante-
riormente, el IV par craneal siempre está afectado 
en este síndrome. 
El nervio motor ocular común (111 par craneal) 
también puede estar afectado ya que posee co-
nexiones neuronales con el IV, VI y VIl pares cra-
neales6. Su función es inervar el músculo elévador 
del párpado superior, la pupila y los músculos de la 
acomodación ocular. Su afectación se traduce en 
una ptosis palpebral y la desviación del ojo hacia 
fuera y ligeramente hacia abajo. En el caso 2 existe 
la parálisis bilateral de este par craneal presentan-
do una ptosis palpebral pero sin la desviación di-·' 
vergente característica de los ojos ya qúe, al estar 
afectado el VI par craneal, el músculo motor ocular 
externo no cumple su función, es decir, tensionar el 
ojo hacia fuera. Por consiguiente, el paciente no 
presenta el estrabismo convergente típico del sín-
drome de MoEs1us y tiene limitados tanto el movi-
miento de aducción como el de abducción. Por otra 
parte, aunque el informe del neurólogo no lo indica, 
en el caso 1 existe una afectación unilateral del 111 
par craneal izquierdo por. la limitación de la aduc-
ción de su ojo izquierdo. Es importante remarcar 
que la afectación unilateral del XII par craneal es 
del mismo lado. La lesión unilateral del XII par era-
neal está presente en el 50% de los casos. La afec-
tación de este par craneal produce una atrofia de la 
lengua con alteraciones de la masticación, deglu-
ción, salivación, fonación y autoclisis2• En el caso 2 
la afectación es bilateral. 
La afectación del IV par craneal en este síndro-
me es poco frecuente y se traduce en la imposibili-
dad de mirar hacia abajo en abducción i¡ diplopia al 
leer o bajar las escaleras (signo de BIELCHowsKv)2·7. 
Por otro lado, sólo existe un caso en la literatura 
que describa la afectación del V par craneal34• Rara 
vez se implica el VIII par craneal, creándose altera-
ciones auditivas o vértigos. Si se altera el IX par 
craneal, se producen trastornos de la fonación y la 
deglución2•34• El X par craneal también está implica-
do en el reflejo de la deglución y sus fibras aferen-
tes viscerales participan en la aparición de náuseas 
y vómitos6·34• 
La afectación de varios pares craneales es de-
bida a su proximidad anatómica en la protuberan-
cia del tronco cerebral, ya que el núcleo del nervio 
motor ocular externo tiene cranealmente muy cer-
ca los núcleos de los pares craneales 111 y IV y, cau-
dalmente, al núcleo del nervio hipogloso. 
En la unión entre el bulbo raquídeo y la protube-
rancia se encuentra el núcleo salivatorio que inerva 
las glándulas salivares y que tiene relación con el 
nervio facial6. Por otro lado, aunque en este síndro-
me no se suelen producir alteraciones del gusto ni 
de las glándulas lacrimales1, en el caso 1 los con-
ductos lacrimales estaban cerrados y fueron per~ 
meabilizados quirúrgicamente a los 5 años de edad. 
Las deformidades del lóbulo de la oreja son tam-
bién frecuentes, así como las anomalías del hélix, 
la posición en abanico del pabellón auricular o la 
pérdida de la audición1-3.37. En el caso 2 se observa 
una implantación del pabellón auricular en abani-
co. . 
En las extremidades superiores, como ya he-
mos descrito anteriormente, pueden coexistir dife-
rentes alteraciones como amputaciones congéni-
tas, contracturas digitales, microdactilia, sindacti-
lia, braquidactilia, polidactilia, adactilia, ausencia del 
deltoides o pectoral mayor, agenesia del radio, al-
teraciones en la articulación del codo y anquilosis 
de los dedos y/o de la muñeca1-5.11.22.42. 
En el caso 2 existe una hipoplasia de la segun-
da falange del 211, 311, 4º y 5º dedos de la mano iz-
quierda. Sin embargo, en el caso 1 sólo se observa 
una desviación en la primera falange del dedo índi-
ce de la mano izquierda. En ninguno de los dos 
casos presentados se observa la anomalía de Po-
land, presente en un 15 % de los pacientes con 
síndrome de MoEBIUS, según la literatura11 • 
En cuanto a las extremidades inferiores, la afec-
tación de los dedos es similar a la de las manos. 
Otras manifestaciones son: pie varo, anquilosis del 
tobillo, amputaciones por debajo de la rodilla e hi-
póplasia o aplasia de algunos músculos1·2.4·11 .42• En 
el caso 2 se observa el pie izquierdo varo con una 
TRABAJOS ORIGINALES 213 
hipoplasia de la primera falange en los dedos 211 y 
3º, mientras que el caso 1 no presenta alteraciones 
a este nivel. 
El síndrome de MoEBIUS se ha relacionado con 
algunas alteraciones metabólicas como la diabetes 
mellitus, la insuficiencia hipofisiaria o trastornos en 
el tejido graso corporaP·9• Por otro lado, existen al-
gunos casos asociados con cardiopatías congéni-
tas, alteraciones del tracto urinario e hipogonadis-
mo2,15,41. 
Este síndrome forma parte del espectro de los 
. síndromes con hipogénesis oromandibulares y de 
los miembros, junto a los síndromes de CHARLIE M, 
DE HANHART, anquilosis glosopalatina e hipoglosia-
hipodactilia11·42. Aunque todas estas entidades per-
tenecen a un mismo grupo, existen algunas carac-
terísticas que los diferencian entre ellos. El síndro-
me de CHARLIE M presenta una parálisis del VIl par 
craneal, hipertelorismo, múltiples agenesias denta-
les y fisura palatin. En algunos casos se observa 
alteraciones en las extremidades pero casi nunca 
se asocia a la hipoglosia. En el síndrome de HAN-
HART existe una micrognatia exagerada con una len-
gua normal, dientes hipoplásicos con retraso de la 
erupción. Por otro lado, el síndrome de la hipoglo-
sia-hipodactilia se caracteriza por un tamaño pe-
queño de la lengua y de la mandíbula, ausencia de 
los incisivos inferiores, alteraciones en las extremi-
dades, fisura palatina y un coeficiente intelectual 
normal. La anquilosis glosopalatina es la unión de 
la parte anterior de la lengua de tamaño normal al 
paladar duro o al reborde alveolar superior. La mal-
formación de las extremidades es variable pero 
siempre existe una parálisis del VIl par craneal, 
anquilosis de la articulación témporomandibular e 
hipoplasia mandibular11·42 • El caso 2 presenta sig-
nos del síndrome de la anquilosis glosopalatina pero 
la afectación bilateral de los pares craneales VI y 
VIl asociada a la parálisis bilateral del 111 par cra-
neal son determinantes para que sea diagnostica-
do como un síndrome de MoEs1us. 
Se ha descrito la afectación témporomandibular 
asociada al síndrome de. MoEBIUS. En el caso pre-
sentado por R1zos y cols.3, el examen radiológico 
de la articulación temporomandibular reveló una 
hipoplasia de ambos cóndilos. El caso 2 presentó 
al nacer una anquilosis bilateral de las articulacio-
nes témporomandibulares, según el informe presen-
tado el día que se realizó su historia clínica en nues-
tro servicio. A Jos 1 O años de edad se le practicó 
una codilectomía mandibular bilateral que, en nues-
tra opinión, es la causa de la limitación actual de la 
apertura bucal {15 mm.). 
El tratamiento del síndrome de MoEBIUS es siem-
pre multidisciplinario e incluye al pediatra, los ciru-
janos general, plástico, maxilofacial y bucal, oftal-
mólogo, otorrinolaringólogo, psicólogo, logopeda y 
odontólogo2•3·43. 
Es frecuente encontrar maloclusiones esquelé-
ticas de tipo 11 ó 111 y mordidas abiertas anterio-
res1·2•4•40 como en los casos 1 y 2. Generalmente, el 
crecimiento facial es dólicocefálico aunque R1zos y 
cols.3 presentan un caso con asimetría facial, perfil 
convexo y labios biprotusivos, es decir, un patrón 
braquicefálico. Como describen SHERER y SPAFFORD32, 
la micrognatia que se observa en la mayoría de los 
casos se debe al déficit neuromuscular en los pri-
meros movimientos, como la succión. 
El objetivo del tratamiento quirúrgico reconstruc-
tivo es establecer una simetría facial, el tono mus-
cular y la coordinación en los movimientos de la 
cara. BRAYE y cols.40 recomiendan realizar primero 
cirugía ortognática corrigiendo las discrepancias 
esqueléticas. Las clases 111 esqueléticas se tratan 
con una osteotomía de OswEGESER-DALPONT y os-
teosíntesis rígida, mientras que las clases 11 se co-
rrigen con una osteotomía de Lefort 1 y osteosínte-
sis con miniplacas. Durante este tipo de interven-
ciones puede realizarse una genioplasia si es ne-
cesario. Es importante destacar la necesidad del 
tratamiento ortodóncico en la valoración de este tipo 
de discrepancias óseodentarias. Una vez realizada 
la cirugía ortognática, se deben evaluar la correc-
ción del estrabismo y de la parálisis facial40 • 
Originariamente, el tratamiento de la parálisis 
facial estaba enfocado a restablecer el propio ner-
vio. Pero en los últimos 30 años, los avances sobre 
la capacidad de regeneración de los nervios y mús-
culos faciales dañados han permitido dar un giro en 
el tratamiento de esta alteración. Las nuevas técni-
cas de sutura, injertos, cruce e implantación nervio-
sa, transferencia de músculos y los injertos muscu-
lares libres microvascularizados han mejorado mu-
cho los resultados44• En el pasado, la mayoría de 
procedimientos quirúrgicos para tratar la parálisis 
facial se basaban en suspensiones estáticas de los 
labios o del surco nasolabiaf37. El material emplea-
do en estas técnicas variaba desde el propio mús-
culo del paciente (temporal o masetero) hasta la 
utilización de silicona, aportando pequeños cam-
bios a la facies amímicas de estos pacientes45. 
Rue1N37 fue el pr!rnero en utilizar el músculo tem-
poral como tratamiento de la parálisis facial bilate-
ral, recolocando una parte en la zona de las comi-
suras labiales mejorando la mímica facial8• Más tar-
de, otros autores46 emplearían el transplante del 
,músculo temporal recomendado· esta intervención 
a los 4 ó 5 años de edad. R1zos y cols3• nos presen-
tan el caso de una paciente de 17 años que fue 
intervenida a los 8 años con la reposición de mús-
culo temporal mejorando su expresión facial consi-
derablemente. El caso 2 también fue intervenido 
durante la infancia con una plastia del músculo 
masetero, Z-plastia en el frenillo labial inferior y li~ 
beración de la fibrosis periorbicular para mejorar la 
mímica, pero los resultados no fueron tan favora-
bles. 
La anastomosis hipoglosofacial es una alterna-
tiva antigua en el tratamiento de la parálisis facial. 
La cara mantiene una simetría en movimiento y en 
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posición estática con esta técnica pero no se reha-
bilita las alteraciones en la lengua, la masticación o 
la mímica facial. Sin embargo, la deglución mejora 
con el paso del tiempo. Este tratamiento no está 
indicado si existe afectación bilateral del nervio fa-
cial44,47. 
Según TERZIS y NoAH48, el tratamiento ideal para 
la rehabilitación de la parálisis facial es el trasplan-
te libre de músculo microvascularizado que permi-
te la recuperación de la movilidad facial y de algu-
nos gestos mímicos. Estos autores48 presentan un 
estudio en el que 1 00 pacientes fueron interveni-
dos con esta técnica. Todas las intervenciones fue-
ron realizadas por el mismo cirujano. En 63 casos 
se empleó músculo gracilis y en 34 casos el mús-
culo pectoral menor ya que tienen un fácil acceso y 
un buen aporte vascular. La recuperación de la 
movilidad fue evidente a partir de las 6-48 semanas 
después de la intervención en 89 casos. En este 
estudio se comprobó que la edad del paciente no 
condicionaba los resultados como se creía ante-
riormente. El trasplante del injerto microvasculari-
zado del músculo gracilis es el preferido por la ma-
yoría de los autores debido a la buena vasculariza-
ción que presenta y a su anatomía, ya que se adap-
ta perfectamente a la superficie correspondiente del 
músculo zigomático mayor44. Los avances tecnoló-
gicos en la microcirugía y los años de experiencia 
en este campo nos ofrecen nuevas expectativas en 
el tratamiento de la parálisis facial tanto estética 
como funcionalmente46.48. 
Otro posible tratamiento para mejorar el tono 
muscular en la parálisis facial uni o bilateral es la 
utilización del electromiógrafo49 realizando sesiones 
de una hora y colocando electrodos en los múscu-
los masetero, orbicular y elevador del labio. El pa-
ciente debe intentar mover la musculatura facial con 
acciones como sonreír o soplar. Para incentivarlo, 
se coloca una señal acústica que se manifiesta si 
aumenta su tono muscular. Además, conjuntamen-
te se instaura un programa de leguaje oral eo casa 
practicando, sobre todo, la pronunciación de los 
fonemas bilabiales y labiodentales. El caso tratado 
con esta técnica por GALLEGOS y cols.49 obtuvo ex-
celentes resultados. La paciente mejoró su expre-
sión facial la pronunciación de determinadas síla-
bas y su habla en general. Tres años después del _, 
tratamiento, los niveles de mímica se ha.bían man-
tenido, continuaba con sus ejercicios de fonética 
en casa y su progresión escolar era buena. 
Respecto a la afectación del VI par craneal se 
debe tener en cuenta que el tratamiento quirúrgico 
del estrabismo es importante para mejorar la esté-
tica y la autoestima del paciente. El momento ideal 
de la intervención es antes de los 1 O años de edad 
con la retroinserción bilateral de los músculos rec-
tos internos50 ya que los nervios oculomotores aún 
no se han fibrosado18·40. 
En la mayoría de pacientes con el síndrome de 
MoEBIUS la apertura bucal está disminuida en un 
rango de 15 a 30 mm, generalmente. En el caso 1, 
la apertura bucal máxima es de 33 mm y en el caso 
2 de 15 mm. El problema es determinar si la apertu-
ra está disminuida por las características relacio-
nadas con este síndrome o bien por las comisuro-
tomías realizadas a estos pacientes para intentar 
aumentar esta apertura que, en muchos casos, tie-
nen como consecuencia una cicatrización retrác-
til3·34 como en el caso 2. 
Existen dos casos publicados asociados a una 
hipertrofia bilateral de las apófisis coronoides de la 
mandíbula siendo la apertura máxima bucal menor 
de 1 O mm. En ambos casos, se realizó una coro-
noidectomía bilateral por vía intrabucal que mejoró 
la apertura de la boca hasta unos 20 mm aproxima-
damente51. 
En cuanto a las extremidades, los pacientes 
pueden ser candidatos a cirugía plástica ortopédi-
ca en las manos y/o los pies si fuese necesario9. 
Los problemas dentales en este síndrome son 
una consecuencia de la incapacidad del niño para 
realizar una correcta higiene bucal, las parafuncio-
nes de la lengua, la hipotonía labial y la falta de 
autoclisis. Son pacientes que tendrán una mayor 
. propensión a la caries y a la enfermedad periodon-
tal, por lo que necesitan un seguimiento continuado 
por parte del odontólogo34•36. La parálisis y la hipo-
plasia de la lengua también han sido asociadas a 
este síndrome33. En los dos casos que presenta-
mos la higiene bucal era muy deficiente debido, en 
parte, a la dificultad para abrir la boca correctamen-
te. Esta situación se ve agravada por el hecho de 
que estos pacientes son respiradores bucales y 
están siempre con la boca medio abierta, como se 
demuestra en nuestros dos casos. Una adecuada 
educación sanitaria y controles periódicos son bá-
sicos para mantener una buena salud bucal. Es 
conveniente realizar profilaxis · bucales cada tres 
meses y fluorizaciones tópicas como medidas pre-
ventivas de la caries. 
En nuestros casos no se han observado agene-
sias dentales QO_I;Jlo describen R1zos y cols3. 
En una publicación realizada por Lammens y 
cols. 10 se muestra la combinación del síndrome de 
MoEs1us ·y la fusión esplenogonadal izquierda en un 
paciente y en otro caso la asociación de este sín-
drome con una peromelia. Leí combinación del sín-
drome de MoEBIUS, la fusión esplenogonadal y la 
peromelia nunca había sido descrita en la literatura 
según estos autores. 
El caso 2 presenta un síndrome de MoEBIUS con 
peromelia. Por otro lado, el informe presentado por 
este paciente el día que realizamos la primera visi-
ta indica que se le practicó una orquiopexia izquier-
da a los 13 años debido a una criptoquidia izquier-
da, es decir, la ausencia del testículo en la bolsa 
escrotal por su detención en el abdomen o en el 
conducto inguinal en su migración normal. Si la 
causa de esta detección fue una fusión esplenogo-
nadal, nos encontraríamos ante el primer caso en 
TRABAJOS ORIGINALES 215 
el que se observa la combinación de éstas tres ca-
racterísticas según la revisión realizada por Lam-
mens y cols10• 
Los niños con síndrome de MoEBtus tienen un 
aspecto retraído. Además, los pacientes que pade-
cen este síndrome no pueden mostrar alegría, tris-
teza o enfado, por lo que son pacientes introverti-
dos y de personalidad reservada en la mayoría de 
los casos, hecho que repercute en el desarrollo 
psicosocial del niño. Por otro lado, las malformacio-
nes de las extremidades y su lento aprendizaje ver-
ballimitan su interrelación con el medio35• Algunos 
de estos niños parece que tienen un retraso mental 
debido a su facies amímica y al retraso del lengua-
je. La asistencia a clases normales con sus compa-
ñeros ayudará a la integración del niño en su me-
dio. Los niveles de lectura o escritura son norma-
les, salvo en los casos en los que existe una afecta-
ción de las manos3s,52. 
Un 1 0-15 % de los casos se asocia con retraso 
mentaJ37•41 • También se ha relacionado con la epi-
lepsia2. El coeficiente intelectual del caso 1 es nor-
mal pero el caso 2 presenta un retraso mentallige-
ro de un 66 %. En los 22 casos revisados por ME-
YERSON y FousHEE35, sólo dos presentaron un retra-
so mental. 
La mayoría de estos pacientes desarrollan un 
lenguaje inteligible. Es de gran ayuda realizar un 
programa de estimulación del lenguaje oral con ejer-
cicios de fonética y pronunciación ya en edades muy 
tempranas. Cabe destacar la importancia de los 
logopedas, incluso antes de la edad de escolariza-
ción. Los pacientes presentan dificultades para pro-
nunciar fonemas que impliquen un sellado labial 
(como la m, p ó b) o bien la elevación de la lengua 
hacia el paladar (como la 1, 11 ó r), por lo que deben 
realizar ejercicios que promuevan la movilidad la-
bial y lingual mejorando el control neuromuscular. 
La micrognatia y la limitación de la apertura bucal 
agravan la dificultad de la pronunciación de algu-
nas vocales. 
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